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РЕЗЮМЕ
Введение. Актуальность работы обусловлена необходимостью разработки персонализированного под-
хода к реабилитации пациентов с бронхолегочным синдромом при дисплазии соединительной ткани и 
механизмов оценки эффективности реабилитационных мероприятий.
Цель работы. Оценка влияния медицинской реабилитации на качество жизни при различных клиниче-
ских вариантах бронхолегочного синдрома у лиц с дисплазией соединительной ткани.
Материал и методы. 174 пациента с дисплазией соединительной ткани (ДСТ) в возрасте 18–40 лет 
были разделены на подгруппы в зависимости от преобладающего клинического варианта бронхолегоч-
ного синдрома. Контрольную группу составили 75 пациентов, сопоставимых по полу и возрасту, без 
признаков ДСТ. Реабилитационные мероприятия проводились в амбулаторно-поликлинических усло-
виях с частотой три раза в неделю на протяжении 12 нед. Эффективность индивидуальной реабилита-
ционной программы для каждого пациента оценивалась через 12 мес,  после двух курсов медицинской 
реабилитации в центре ДСТ. Для оценки качества жизни использовался опросник SF-36. 
Результаты. До начала реабилитационных программ оба интегральных показателя (физический 
и психологический компонент здоровья) у лиц с ДСТ оказались статистически значимо ниже, 
чем у лиц без ДСТ. После проведения реабилитационных программ наиболее значимый прирост 
средних значений отмечался для параметров психологического компонента здоровья, а именно 
психического здоровья (+40 баллов), жизненной активности (+23 балла), ролевого эмоционального 
функционирования (+25 балов) и социального функционирования (+21 балл).  Параметры физического 
компонента здоровья увеличивались в меньшей степени, минимальный прирост зарегистрирован 
для параметра общего восприятия здоровья (+7 баллов), максимальный (+19 баллов) для параметра 
интенсивности болевых ощущений. Воздействие на физический компонент здоровья лимитировалось 
необратимыми структурными изменениями со стороны различных органов и систем и предполагало 
более длительный период наблюдения, однако и для физического здоровья в ходе реабилитации 
получены значимые положительные эффекты. У пациентов с различными клиническими вариантами 
бронхолегочного синдрома выявлены отличия значений параметров качества жизни и их динамики в 
ходе реабилитационного процесса. 
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ВВЕДЕНИЕ
Дисплазия соединительной ткани (ДСТ) от-
носится к группе состояний, обусловленных на-
следственными дефектами волокон, прежде всего 
коллагена и ýластина, а также межклеточного 
матрикса соединительной ткани. Ряд авторов 
рассматривают наследственные нарушения сое-
динительной ткани как фенотипический конти-
нуум, на одном полюсе которых находятся син-
дромы с установленным генетическим дефектом, 
в частности синдром Марфана [1], а на другом 
полюсе размещаются состояния полигенно-муль-
тифакторной природы, за которыми в отече-
ственной литературе прочно закрепился термин 
«дисплазия соединительной ткани» [2]. Несмотря 
на неоднозначность терминологических и клас-
сификационных подходов, практическое значе-
ние проблемы не вызывает сомнений, поскольку 
признаки ДСТ широко распространены в популя-
ции и являются частым поводом для обращения 
пациентов к врачам различных специальностей 
[3]. Консультирование пациентов, помимо диа-
гностического ýтапа, закономерно предполагает 
определение тактики курации пациентов, в том 
числе на долгосрочный период. На сегодняшний 
день определены основные подходы к восстано-
вительному лечению, однако сохраняется необ-
ходимость создания персонализированных алго-
ритмов реабилитации пациентов, в максимальной 
степени учитывающих проявления ведущего син-
дрома, психологические особенности и соматиче-
ский статус пациентов [4].  Выделение основных 
клинических вариантов бронхолегочного синдро-
ма для пациентов с ДСТ может являться основой 
для создания подобного алгоритма. 
С помощью методов математического модели-
рования были выделены основные клинические 
варианты бронхолегочного синдрома ДСТ: 1) 
бронхитический, для которого наиболее харак-
терным признаком является раннее появление 
симптомов хронического бронхита, ассоцииро-
ванное с особенностями курительного поведения 
у лиц молодого возраста; 2) буллезный, прояв-
ляющийся наличием булл, чаще расположенных 
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субплеврально и потенциально угрожающих 
развитием спонтанного пневмоторакса; 3) гипер-
вентиляционный, наиболее свойственный лицам 
женского пола и проявляющийся классическими 
признаками гипервентиляционного синдрома; 
4) торакодиафрагмальный, при котором изме-
нения вентиляции и гемодинамики обусловле-
ны деформациями грудной клетки и позвоноч- 
ника [5].
Цель данной работы – оценка влияния меди-
цинской реабилитации на качество жизни лиц с 
дисплазией соединительной ткани при различ-
ных клинических вариантах бронхолегочного 
синдрома.
МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Мероприятия медицинской реабилитации для 
пациентов с  различными вариантами бронхоле-
гочного синдрома ДСТ проводились на базе ФГ-
БУÇ «Çападно-Сибирский медицинский центр» 
ФМБА России в г. Омске. В исследовании при-
няли участие 174 пациента с ДСТ в возрасте 
18–40 лет, полностью завершили реабилитаци-
онную программу 135 пациентов (77,6%). Были 
сформированы группы наблюдения в зависимо-
сти от преобладающего клинического варианта 
бронхолегочного синдрома, в качестве контроля 
использовались результаты обследования 75 па-
циентов без признаков ДСТ, сопоставимых по 
полу и возрасту. Факт наличия ДСТ и оценка 
степени выраженности проводились при помощи 
разработанного ранее алгоритма путем сумма-
ции прогностических коýффициентов каждого 
выявленного признака ДСТ [6]. Преобладающий 
клинический вариант бронхолегочного синдрома 
определялся в соответствии с изложенным выше 
алгоритмом. 
В исследование не включались пациенты с 
острыми и хроническими заболеваниями, спо-
собными повлиять на результаты исследования, 
беременные и кормящие женщины. Программа 
реабилитации была рассчитана на проведение в 
амбулаторно-поликлинических условиях, паци-
енты посещали клинику три раза в неделю на 
протяжении 12 нед, два раза в течение периода 
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наблюдения, составившего 12 мес. По окончании 
периода наблюдения оценивалась  ýффектив-
ность проведенных мероприятий.
Типовые реабилитационные программы вклю-
чали следующие компоненты: 
1. Обучение пациентов.
2. Рекомендации по составлению оптимально-
го режима дня и физической активности.
3. Рекомендации по лечебному питанию.
4. Коррекция психологического статуса.










Для оценки качества жизни использовался 
опросник SF-36, состоящий из 36 вопросов, раз-
деленных на восемь шкал, при помощи которого 
оценивали физическую активность, ограничение 
жизнедеятельности в связи с наличием физиче-
ских проблем, интенсивность болевых ощуще-
ний, общее восприятие здоровья, жизненную 
активность, социальную активность, ограничение 
жизнедеятельности, связанное с ýмоциональны-
ми проблемами, психическое здоровье. Основные 
интегральные показатели, сформированные по 
результатам оценочных шкал, отражали физи-
ческий компонент здоровья и психологический 
компонент здоровья [7].
Описание и статистическая обработка полу-
ченных результатов проводились с учетом ха-
рактера распределения и типа данных с исполь-
зованием пакета программ Stаtistiса 6.0. Для 
описания количественных признаков использо-
вали медиану (Mе) и интерквартильный размах 
(LQ–HQ). Для сравнения количественных пока-
зателей рассчитывались значения показателей 
Манна – Уитни (U). Критический уровень значи-
мости нулевой статистической гипотезы (р) при-
нимали равным 0,05. 
РЕЗУЛЬТАТЫ
До начала реабилитационных программ оба 
интегральных показателя (физический и психо-
логический компонент здоровья) у лиц с ДСТ 
оказались статистически значимо ниже, чем у 
лиц без ДСТ (таблица).
Среди параметров, формирующих физический 
компонент здоровья, были снижены показатели 
физической активности и общего восприятия здо-
ровья, при ýтом респонденты крайне редко отмеча-
ли существенное ограничение жизнедеятельности 
из-за физических проблем и практически никог-
да не жаловались на наличие болевого синдрома. 
Низкие значения показателя психологического 
компонента здоровья обусловлены снижением 
жизненной активности, ухудшением психического 
здоровья, а также значимой ролью ýмоциональ-
ных проблем в ограничении жизнедеятельности 
при относительно сохранном уровне социальной 
активности. В целом у лиц с ДСТ по сравнению с 
Т а б л и ц а
Показатели качества жизни, баллы, Mе (LQ–HQ)
Показатель ДСТ (n = 135) Без ДСТ (n = 75) U р
Физическое функционирование 68 (60–79) 88 (75–96) 1552 0,000
Ролевое функционирование, обусловленное физическим состоянием 55 (42–68) 95 (88–97) 2651 0,543
Интенсивность боли 63 (58–81) 92 (87–98) 2610 0,446
Общее восприятие здоровья 55 (45–70) 80 (71–90) 2024 0,003
Жизненная активность 42 (40–63) 91 (82–98) 1237 0,000
Социальное функционирование 58 (43–75) 83 (78–90) 2773 0,881
Ролевое функционирование, обусловленное ýмоциональным состоянием 30 (25–42) 85 (72–89) 1676 0,000
Психическое здоровье 28 (21–35) 84 (76–88) 1678 0,000
Физический компонент здоровья 40 (37–52) 59 (55–68) 1517 0,000
их сверстниками, не имеющих признаков наслед-
ственных нарушений соединительной ткани, по-
казатели психологического компонента здоровья 
были снижены в значительно большей степени, 
чем показатели физического компонента. 
Как следует из данных рис. 1, после прове-
дения реабилитационных программ улучшение 
качества жизни зарегистрировано как для пара-
метров психологического компонента здоровья, 
так и для параметров физического компонента 
здоровья. Увеличение жизненной активности и 
социальной адаптации пациента, а также улуч-
шение его ýмоционального состояния и психиче-
ского здоровья привело к значимому увеличению 
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ности, обусловленных плохой переносимостью 
физических нагрузок, купирования болевых 
синдромов и более позитивного восприятия соб-
ственного здоровья в целом. 
параметра психологического компонента здоро-
вья. Оценка физического компонента здоровья 
улучшилась за счет увеличения физической ак-
тивности, снижения ограничений жизнедеятель-
Рис. 1. Сравнительная характеристика параметров качества жизни по опроснику SF-36 для пациентов с ДСТ до и после реабилитации: 
ФФ – физическое функционирование; РФФ – ролевое функционирование, обусловленное физическим состоянием; ИБ – интенсив-
ность боли; ОÇ – общее восприятие здоровья; ЖА – жизненная активность; СФ – социальное функционирование; РФЭ – ролевое 
функционирование, обусловленное ýмоциональным состоянием; ПÇ – психическое здоровье; ФКÇ – физический компонент здоровья; 
ПКÇ – психологический компонент здоровья
Реабилитационные программы влияли на все 
параметры качества жизни, однако величины 
прироста средних значений балльной оценки па-
раметров физического и психологического здо-
ровья имели различия. Наиболее значимый при-
рост средних значений отмечался для параметров 
психического здоровья (+40 баллов), жизненной 
активности (+23 балла), ролевого ýмоционально-
го функционирования (+25 балов) и социального 
функционирования (+21 балл), то есть для пара-
метров психологического компонента здоровья. 
Параметры физического компонента здоровья 
увеличивались в меньшей степени, их прирост ко-
лебался от +7 баллов для параметра общего вос-
приятия здоровья до +19 баллов для параметра 
интенсивности болевых ощущений. Таким обра-
зом, коррекция психоýмоциональных нарушений 
и улучшение социальной адаптации пациентов с 
ДСТ достигались в относительно короткие сроки 
и приводили к существенному улучшению каче-
ства жизни пациентов уже в ближайшем периоде 
наблюдения. Воздействие на физический компо-
нент здоровья лимитировалось необратимыми 
структурными изменениями со стороны различ-
ных органов и систем и предполагало более дли-
тельный период наблюдения, однако и для физи-
ческого здоровья в ходе реабилитации получены 
значимые положительные ýффекты.
Параметры качества жизни и их динамика в 
ходе реабилитации у пациентов с различными 
клиническими вариантами бронхолегочного син-
дрома имели определенные отличия. Для пациен-
тов с бронхитическим вариантом до начала реа-
билитации характерно снижение качества жизни 
по шкалам «физическое функционирование», 
«ролевое функционирование, обусловленное фи-
зическим состоянием» и «психическое здоровье» 
при практически неизмененных показателях по 
шкалам «общее восприятие здоровья» и «соци-
альное функционирование» (рис. 2).
 
Рис. 2. Параметры качества жизни по опроснику SF-36 для паци-
ентов с бронхитическим вариантом бронхолегочного синдрома 
до и после реабилитации
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Полученные данные соответствовали клини-
ко-патогенетической характеристике группы, со-
гласно которой интенсивное курение пациентов 
с определенными психоýмоциональными наруше-
ниями улучшало социальную адаптацию, но при-
водило к формированию хронической легочной 
патологии с типичной субъективной и объектив-
ной симптоматикой. После проведения реабили-
тационной программы у пациентов наблюдалось 
равномерное улучшение параметров качества 
жизни без снижения степени социального функ-
ционирования. 
Среди пациентов с буллезным вариантом 
бронхолегочного синдрома также было много 
курильщиков, однако средние показатели каче-
ства жизни определялись в большей степени фак-
том перенесенного спонтанного пневмоторакса, 
который ранее зарегистрирован у 45 из 63 паци-
ентов группы (рис. 3). 
Рис. 3. Параметры качества жизни по опроснику SF-36 для па-
циентов с буллезным вариантом бронхолегочного синдрома до и 
после реабилитации
Часть пациентов с перенесенным спонтанным 
пневмотораксом до начала реабилитации отмеча-
ла болевые ощущения в области грудной клет-
ки при дыхании и движении, связывая их с хи-
рургическим вмешательством. После завершения 
программы значения по шкале «интенсивность 
боли» практически не отличались от показателей 
контрольной группы. В ходе реабилитации зна-
чительно улучшились показатели качества жиз-
ни, отражающие параметры физического здоро-
вья: физическое функционирование и ролевое 
функционирование, обусловленное физическим 
состоянием, увеличилась физическая активность 
пациентов. Прирост по показателям, характери-
зующим психологический компонент здоровья, 
был менее выражен и в ряде случаев не имел ста-
тистической значимости.
Качество жизни пациентов с гипервентиля-
ционным вариантом отличалось низкими по-
казателями по всем шкалам психологического 
компонента здоровья и выраженным снижением 
показателя общего восприятия здоровья при от-
носительно сохранных показателях физического 
здоровья (рис. 4). 
Рис. 4. Параметры качества жизни по опроснику SF-36 для паци-
ентов с гипервентиляционным вариантом бронхолегочного син-
дрома до и после реабилитации
Показатели психического здоровья и ýмоцио-
нального функционирования при гипервентиляци-
онных проявлениях были самыми низкими среди 
всех пациентов с ДСТ. Однако в ходе реабилита-
ции для ýтой группы пациентов получено и самое 
значительное улучшение качества жизни, прибли-
жающееся к показателям контрольной группы.
У пациентов с торакодиафрагмальным вари-
антом бронхолегочного синдрома отмечены са-
мые низкие показатели физического здоровья 
по шкале «физическое функционирование» и 
«ролевое физическое функционирование» (рис. 
5). Часть пациентов беспокоили болевые ощуще-
ния, связанные с дегенеративно-воспалительны-
ми изменениями опорно-двигательного аппарата. 
Отмечались снижение жизненной активности и 
социальной функции, негативное общее воспри-
ятие здоровья. Снижение качества жизни в дан-
ной группе пациентов в большей степени объяс-
нялось выраженным характером диспластических 
проявлений за счет деформаций грудной клетки 
и позвоночника, слабого развития скелетных 
мышц и общей детренированности пациентов. 
Несомненный вклад в снижение толерантности 
к нагрузкам внесли вентиляционные нарушения 
по рестриктивному типу, зарегистрированные у 
части пациентов.
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Рис. 5. Параметры качества жизни по опроснику SF-36 для па-
циентов с торакодиафрагмальным вариантом бронхолегочного 
синдрома до и после реабилитации
После завершения программы значимый при-
рост показателей качества жизни отмечен по 
всем шкалам опросника, в том числе и по шкалам 
физического компонента здоровья. Пациентов 
реже беспокоили болевые ощущения, увеличи-
лась жизненная активность, существенно улуч-
шилось общее восприятие здоровья.
ОБСУЖДЕНИЕ
Общие принципы, методы и методики реаби-
литационного процесса при ДСТ были разрабо-
таны ранее, однако в настоящее время возникла 
необходимость поиска подхода, учитывающего 
наличие конкретных клинических синдромов, в 
том числе такого распространенного, как бронхо-
легочный. Полученные данные свидетельствуют, 
что коррекция психоýмоциональных нарушений 
и улучшение социальной адаптации пациентов с 
ДСТ достигались в относительно короткие сроки 
и приводили к существенному улучшению каче-
ства жизни пациентов уже в ближайшем периоде 
наблюдения. Воздействие на физический компо-
нент здоровья лимитировалось необратимыми 
структурными изменениями со стороны различ-
ных органов и систем и предполагало более дли-
тельный период наблюдения, однако и для физи-
ческого здоровья в ходе реабилитации получены 
значимые положительные ýффекты.
Параметры качества жизни и их динамика в 
ходе реабилитации у пациентов с различными 
клиническими вариантами бронхолегочного син-
дрома имели определенные отличия. Для паци-
ентов с бронхитическим вариантом до начала 
реабилитации характерно снижение качества 
жизни по шкалам «физическое функциониро-
вание», «ролевое функционирование, обуслов-
ленное физическим состоянием» и «психическое 
здоровье». Полученные данные соответствовали 
клинико-патогенетической характеристике груп-
пы, согласно которой интенсивное курение па-
циентов с определенными психоýмоциональными 
нарушениями улучшало социальную адаптацию, 
но приводило к формированию хронической ле-
гочной патологии с типичной субъективной и 
объективной симптоматикой. После проведения 
реабилитационной программы у пациентов на-
блюдалось равномерное улучшение параметров 
качества жизни без снижения степени социаль-
ного функционирования. Среди пациентов с бул-
лезным вариантом бронхолегочного синдрома 
также было много курильщиков, однако средние 
показатели качества жизни определялись, в боль-
шей степени, фактом перенесенного СП, который 
ранее зарегистрирован у 45 из 63 пациентов груп-
пы. Показатели психического здоровья и ýмоци-
онального функционирования при гипервенти-
ляционных проявлениях были самыми низкими 
среди всех пациентов с ДСТ, однако в ходе реа-
билитации для ýтой группы пациентов получено 
и самое значительное улучшение качества жиз-
ни, приближающееся к показателям контрольной 
группы. У пациентов с торакодиафрагмальным 
вариантом бронхолегочного синдрома снижение 
качества жизни в большей степени объяснялось 
выраженным характером диспластических про-
явлений за счет деформаций грудной клетки и 
позвоночника, слабого развития скелетных мышц 
и общей детренированности пациентов. После 
завершения программы значимый прирост пока-
зателей качества жизни отмечен по всем шкалам 
опросника, в том числе и по шкалам физического 
компонента здоровья. 
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
При составлении реабилитационных и профи-
лактических программ для пациентов с бронхо-
легочным синдромом и ДСТ персонифицирован-
ный подход, учитывающий клинический вариант 
синдрома, позволяет существенно увеличить ре-
зерв для улучшения функциональных возможно-
стей организма, а также для психологической и 
социальной адаптации пациента.
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ABSTRACT 
Background. The relevance of work is warranted by the necessity of a personalized approach to the 
rehabilitation of bronchopulmonary syndrome patients with connective tissue dysplasia (CTD).
Aim. To assess the effectiveness of medical rehabilitation in patients with different clinical phenotypes of 
bronchopulmonary syndrome and CTD on the basis of the analysis of quality of life indicators.
Materials and methods. 174 patients aged 18–40 years were divided into subgroups depending on the 
predominant clinical respiratory option syndrome. The results of a survey of 75 patients, matched by sex and 
age, with no signs of CTD were used as controls.  Rehabilitation activities were carried out under outpatient 
conditions three times a week for 12 weeks, 2 times a year. The effectiveness of individual rehabilitation 
programs for each patient was evaluated after two courses of medical rehabilitation. The SF-36 questionnaire 
was used to assess the quality of life. 
Results. Before the start of rehabilitation programs integral indicators in persons with CTD were significantly 
lower than in persons without CTD. After carrying out of rehabilitation programs, the most significant 
increase of mean values was observed for the parameters of the psychological health component: mental 
health (+40 points), vitality (+23 points), role of emotional functioning (+25 points) and social functioning 
(+21 points). The parameters of the physical health component increased to a lesser extent, their gains ranged 
from +7 points for the parameters of the overall perception of health to +19 points for the intensity of pain 
parameters. The effect on the physical health components was limited by the variety of irreversible structural 
changes of various organs and systems, suggesting a longer monitoring period. However, during rehabilitation 
significant positive effects were reported for physical health as well. Different parameters of values of quality 
of life were identified in patients with different clinical variants of bronchopulmonary syndrome.
Conclusion. A personalized approach that takes into account the clinical variant of the syndrome can 
significantly increase the reserve for improving the functional capacity and also for psychological and social 
adaptation of the patient.
Key words: hereditary disorders of connective tissue, connective tissue dysplasia, bronchopulmonary 
syndrome, rehabilitation, quality of life.
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